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objectifs 

DIAGNOSTIQUER les differentes formes de neuropathies 
peripheriques et connattre Lorientation etiologique. 
DISTINGUER cliniquement une neuropathie peripherique 
et une sclerose laterale amyotrophique (SLA). 


L a demarche diagnostique d’une neuropathie peripherique 
suit une progression logique qui s’appuie principalement 
sur les donnees de I’interrogatoire, de I’examen clinique et 
de I* etude electrophysiologique, prealable indispensable a la 
recherche etiologique ciblee. 

En mai 2007, la Haute Autorite de sante (HAS) a emis des recom- 
mandations professionnelles sur la prise en charge diagnostique 
des neuropathies peripheriques (polyneuropathies et mononeuro- 
pathies multiples). Elies repondent aux questions suivantes : 

1)Quand suspecter une neuropathie peripherique ? 

2) Quels sont, pour le neurologue, les principaux elements typo- 
logiques, cliniques et electrophysiologiques prealables au 
diagnostic etiologique ? 

3) Quel protocole d’exploration electrophysiologique mettre en 
oeuvre en cas de neuropathie peripherique de cause non evidente ? 

4) Quelles sont les indications de la biopsie nerveuse ? 

5) Comment surveiller I’apparition et revolution d’une neuropathie 
peripherique chez un patient ayant une affection potentielle- 
ment causale ? 

On peut done s’appuyer grandement sur ces recomrmanda- 
tions pour guider la demarche diagnostique d’un patient suspect 
de neuropathie peripherique. 

Definitions et principaux cadres pathogeniques 

Selon la topographie 

On distingue les polyneuropathies, mononeuropathies, mono- 
neuropathies multiples (rmultinevrites), polyradiculonevrites et 
neuronopathies (tableau 1). 


i Classification topographique des neuropathies 
| peripheriques 


Polyneuropathie 

I Symptomes et signes bilateraux et symetriques, 
a predominance distale, touchant d’abord les membres inferieurs, 
puis les membres superieurs 

I Atteinte a predominance motrice ou sensitive 

Mononeuropathie et mononeuropathie multiple (multinevrite) 

I Atteinte focale, touchant un ou plusieurs troncs nerveux, 
survenant le plus souvent de fagon aigue 

I Les troncs nerveux sont touches le plus souvent les uns 
apres les autres 

I Mecanismes surtout compressifs ou ischemiques (vascularites) 

Polyradiculonevrite 

I Neuropathie inflammatoire, par definition le plus souvent 
demyelinisante 

I Troncs nerveux touches sur toute leur longueur (y compris les racines) 

I Deficit le plus souvent symetrique, atteinte proximale caracteristique 
mais inconstante 

I Vitesses de conduction nerveuse ralenties et presence de blocs 
de conduction (quasi pathognomonique) 

I Installation aigue (par convention, moins d’un mois entre le debut 
et le deficit maximal) = syndrome de Guillain-Barre 

I Installation plus lente = polyradiculonevrite chronique 

Neuronopathie sensitive 

I Atteinte du corps cellulaire du neurone sensitif dans le ganglion 
rachidien posterieur (I’axone degenere secondairement) 

I Atteinte sensitive pure, souvent asymetrique 

I Ataxie, douleurs neuropathiques et atteinte possible du systeme 
nerveux autonome 
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Selon la structure atteinte (fig. 1) 

On distingue les axonopathies distales, les axonopathies par 
degeneresence wallerienne, les myelinopathies et les neurono- 
pathies sensitives (tableau 2). En fonction des differents types de 
fibres impliquees, les signes cliniques peuvent differer. 

En cas d’atteinte preferentielle des petites fibres, la neuropathie 
peut se presenter sous la forme d’un deficit sensitif limite aux 
sensibilites thermiques et douloureuses avec atteinte moderee 
de la sensibilite tactile. Ces anomalies evoquent plus particuliere- 
ment le diabete, I’amylose, la lepre ou certaines neuropathies 
sensitives hereditaires. Ces neuropathies sont souvent asso- 
ciees a une atteinte du systeme nerveux vegetatif, comme c’est 
le cas au cours de I’amylose et du diabete ainsi que, parfois, des 
porphyries. 

En cas d’atteinte des grosses fibres rmyelinisees, les patients 
presentent une areflexie generalisee, des troubles de la statique 
avec signe de Romberg, parfois une main instable ataxique, des 
troubles sensitifs proprioceptifs et, assez frequemrment, un trem- 
blement des extremites. 

Outre des atteintes directes des fibres nerveuses, comme dans 
les neuropathies toxiques, des lesions variees du tissu interstitiel 


sont possibles au niveau des trois tuniques du nerf que sont I’en- 
donevre, I’epinevre et le perinevre. II peut s’agir d’anomalies 
concernant les vaisseaux (infiltrats cellulaires perivasculaires, 
vascularites), d’une proliferation exageree du tissu collagene 
interstitiel, de I’apparition de macrophages plus ou moins charges 
de debris lipidiques, de cellules inflammatoires, de granulomes, 
de cellules anormales parfois malignes, ou de depots divers 
(amylose, immunoglobulines). 

Demarche diagnostique 

Principes 

La conduite du diagnostic d’une neuropathie peripherique se 
deroule en trois etapes. 

La premiere consiste a evoquer puis a confirmer le diagnostic 
de neuropathie peripherique : c’est le role de I’interrogatoire, puis 
de I’examen clinique et de I’examen electrophysiologique. La 
deuxieme etape consiste a tenter de classer la neuropathie dans 
un grand cadre topographique (polyneuropathie, rmononeuropa- 
thie multiple, polyradiculonevrite, etc.) et pathogenique (axono- 
pathie, myelinopathie...) : c’est le role de I’examen clinique puis 
de I’examen electrophysiologique. 
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FIGURE 1 A 


Les differents processus lesionnels : demyelinisation acquise de type inflammatoire. 

A - Systeme nerveux peripherique normal. 

B - Demyelinisation segmentaire au hasard, debutant au niveau des noeuds de Ranvier : presence de lymphocytes et de macrophages ; pas d’atteinte de I’axone. 
C - Zones de remyelinisation d’ages differents. 

D - Dans quelques cas, I’atteinte demyelinisante initiale peut etre responsable d’une lesion axonale et d’une amyotrophie. 

E - Repousse axonale. 

F - Remyelinisation des axones qui regenerent : bouquets de regenerescence. Cette repousse axonale n’est pas toujours fonctionnellement efficace, si bien que 
I’amyotrophie peut persister et une atteinte retrograde du cytoplasme neuronal apparaTtre. 
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La troisieme etape consiste a etablir le diagnostic etiologique 
de la neuropathie. Cette etape est plus ou moins longue et diffi- 
cile en fonction des cas. Elle s’appuie d’une part sur une analyse 
rigoureuse des donnees cliniques et electrophysiologiques, 
d’autre part sur une bonne connaissance des grands cadres 
etiologiques relevant de specialites aussi variees que I’endocri- 
nologie, I’infectiologie, I’hematologie et la rmedecine interne au 
sens large. 

Approche Clinique 

L’ interrogator precise les antecedents personnels et familiaux, 
et r exposition a des toxiques medicamenteux et environnemen- 
taux. 

La semiologie clinique des neuropathies peripheriques peut 
etre sensitive sous la forme de troubles positifs tels que paresthe- 
sies et douleurs, ou negatifs sous la forme d’une hypoesthesie, 
de sensations d’engourdissement. Les symptomes moteurs, 
quant a eux, peuvent egalement s’exprimer sous une forme posi- 
tive, telle que des crampes, des fasciculations, ou negative, telle 
qu’un deficit moteur ou une amyotrophie, dont la topographie 
doit etre precisee. Enfin, des symptomes neurovegetatifs cardio- 
vasculaires (malaises en orthostatisme), genito-sphincteriens 
(troubles urinaires, sexuels, transit anormal) ou vasomoteurs 
(hypo- ou hypersudation localisee) peuvent reveler une neuropa- 
thie peripherique. 

Quel que soit le mode de presentation, I’interrogatoire precise 
les modalites evolutives (installation aigue/subaigue/chronique, 
evolution progressive/a rechutes). 

L’examen clinique recherche des arguments objectifs en faveur 
d’une neuropathie peripherique : troubles sensitifs objectifs, are- 
flexie tendineuse, deficits moteurs, amyotrophie. II peut mettre 
en evidence des signes orientant vers une neuropathie heredi- 
taire : pieds creux, amyotrophie peroniere marquee, cyphosco- 
liose (fig. 2). II precise la distribution spatiale des troubles : syme- 
trie ou asymetrie, atteinte d’un ou plusieurs troncs nerveux, 
atteinte distale exclusive ou distale et proximale. II determine en 
outre les modalites de I’atteinte sensitive : troubles sensitifs pro- 
fonds (atteinte des grosses fibres rmyelinisees), deficit thermo- 
algique isole (atteinte des petites fibres myelinisees et des fibres 
amyeliniques). L’examen de la marche est egalement tres impor- 
tant, pouvant reveler un steppage en rapport avec un deficit des 
releveurs des pieds, une marche dandinante suggerant un deficit 
proximal, une ataxie, termoignant d’une atteinte proprioceptive. 
Enfin, I’examen clinique d’un patient suspect de neuropathie 
peripherique doit etre complete par un examen general qui peut 
parfois utilement orienter vers une origine precise. 

Au terme de cette premiere etape, I’interrogatoire du patient 
doit s’attacher a rechercher des causes communes de neuropa- 
thie peripherique : consommation ethylique, diabete (son ancien- 
nete, ses complications), prise de medicaments neurotoxiques, 
maladie systemique, hypothyroidie, affection maligne, exposition 
a des toxiques environnementaux. 
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FIGURE IB 


Differents processus lesionnels : degenerescence wallerienne 

A - Systeme nerveux peripherique normal. 

B - Section axonale. 

C - Degenerescence de la partie proximale vers la partie distale 
des fibres nerveuses, avec apparition de macrophages qui adherent 
a la membrane basale. 

D - Les macrophages ont penetre la basale des cellules de Schwann pour detruire 
et phagocyter les restes myelino-axonaux. On note I’apparition d’anomalies 
du corps neuronal par degenerescence retrograde et d’une amyotrophie. 

E - Repousse axonale et debut de la remyeiinisation. 
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FIGURE 1C 


Differents processus lesionnels : axonopathie. 

L’atteinte debute au niveau du corps cytoplasmique neuronal et entraine 
une degenerescence axonale distale de type retrograde : « dying back » 
et une amyotrophie (systeme nerveux peripherique normal : v. fig. IB). 
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3 Classification pathogenique des neuropathies 
| peripheriques 


Axonopathie distale 

I Atteinte sensitivo-motrice symetrique a debut distal, de progression 
ascendante (« dying back ») par degenerescence retrograde de I’axone 

I Debute habituellement au niveau des axones les plus longs, 
done cliniquement au niveau des membres inferieurs : dysfonction 
dite « longueur-dependante » 

I Causes toxiques (medicaments, toxiques industriels) 
et metaboliques (diabete) 

I Tendance a la regression lorsque la cause disparait 
(neuropathies toxiques et carentielles) 

Degenerescence wallerienne 

I Alteration focale des fibres nerveuses (section, obstruction vasculaire) 
conduisant a une degenerescence de leur partie distale 

I Du fait de I’interruption du transport axonal, les axones distaux 

se retractent et se desintegrent. Les debris nerveux 

sont ensuite phagocytes, preparant les mecanismes de reparation 

I Sequelles frequentes 

Myelinopathie 

I La demyelinisation debute habituellement au noeud de Ranvier 
qui s’elargit par retraction des boucles de la gaine de myeline 

I II peut exister de multiples zones de demyelinisation segmentaire 
distributes au hasard 

I Les mecanismes de reparation mis en jeu peuvent aboutir 
a une remyelinisation 

I Une atteinte axonale secondaire est possible 
I Causes dysimmunes (polyradiculonevrites) 

Neuronopathie sensitive 

I Atteinte du corps cellulaire du neurone sensitif dans le ganglion 
rachidien posterieur (I’axone degenere secondairement) 

I Atteinte sensitive pure, souvent asymetrique 

I Causes principalement dysimmunes, paraneoplasiques et toxiques 
(chimiotherapies) 


Examen electrophysiologique 

Pour la HAS, il n’est pas indispensable « lorsque le diagnostic 
est pose de maniere suffisamment explicite par la Clinique, 
qu’une cause peut raisonnablement etre avancee et lorsqu’il 
existe une concordance entre les signes cliniques (type, mode 
evolutifet severite) et la cause supposee de la maladie ». Ceci 
concerne principalement les patients en cours de chimiotherapie 
anticancereuse, souffrant d’un diabete et ayant une neuropathie 
sensitive distale douloureuse, ou ayant un ethylisrme avere et une 
polyneuropathie sensitivo-motrice distale. 



FIGURE 2 


Amyotrophie peroniere et pied creux au cours d’une maladie de 
Charcot-Marie-Tooth. 


| Principales causes a evoquer devant 
| une mononeuropathie multiple 


Evolution aigue ou subaigue 

I Vascularites systemiques primitives ou secondaires 
Periarterite noueuse, maladie de Churg et Strauss 
Lupus erythemateux aigu dissemine 
-► Polyarthrite rhumato'ide 

I Cryoglobulinemie (eventuellement associee a une hepatite C) 

I Diabete 

I Infections : 

-► VIH 

borrelioses (maladie de Lyme) 

I Lymphomes malins, tres rarement cancers solides 
I Sarcoidose 

Evolution chronique 

I Neuropathies motrices multifocales avec blocs de conduction 
I Neuropathie hereditaire avec sensibilite a la pression 
I Lepre 
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Dans les autres cas, I’examen electroneuromyographique 
constitue un temps crucial dans le bilan d’une neuropathie peri- 
pherique. II est utile d’en connaTtre les grands principes et les 
limites, la principale etant que I’etude des vitesses de conduction 
nerveuse ne renseigne que sur le fonctionnement des fibres les 
plus rapides, c’est-a-dire les fibres myelinisees de gros calibre. 
Ainsi, les vitesses de conduction et les amplitudes motrices ou 
sensitives peuvent etre normales en cas d’atteinte elective des 
petites fibres myelinisees et/ou des fibres amyeliniques. 

L’ etude des vitesses de conduction motrice s’effectue en sti- 
mulant electriquement les troncs nerveux en differents points de 
leurtrajet, et en recueillant un potentiel moteur en surface, sur les 
muscles innerves par les nerfs stirmules. Differents parametres 
sont enregistres tels que la vitesse de conduction, I’amplitude 
des potentiels, les latences distales et proximales. 

L’ etude des vitesses sensitives s’effectue par stimulation des 
fibres sensitives d’un tronc nerveux en un point de son trajet, et 
enregistrement d’un potentiel sensitif en un autre point, sur le 
rmeme tronc nerveux. Les parametres enregistres sont I’ampli- 
tude du potentiel et la vitesse de conduction sensitive. 

L’examen, en plus de confirmer et topographier I’atteinte du 
systeme nerveux peripherique, permet d’en apprecier de fagon 
non invasive le processus physiopathologique. Schematique- 
ment, une neuropathie demyelinisante se traduira surtout par 
une reduction des vitesses de conduction eventuellement 
accompagnee de blocs de conduction ou d’aspects de disper- 
sion temporelle des potentiels. Au contraire, une neuropathie 
axonale se traduit generalement par une diminution d’amplitude 


des potentiels moteurs et sensitifs, avec un relatif respect des 
vitesses de conduction. 

L’examen de detection a I’aiguille se deroule en introduisant 
dans les muscles a etudier une aiguille de petit calibre, permet- 
tant d’enregistrer les activites musculaires spontanees (de repos) 
et lors d ’efforts de contraction volontaire. Differentes activites 
musculaires anormales peuvent etre enregistrees au repos, tra- 
duisant un dysfonctionnement plus ou moins marque des 
axones moteurs. Les aspects observes sur les traces d ’effort 
renseignent quant a eux sur I’etendue de la perte en fibres ner- 
veuses (la reduction des unites motrices enregistrables etant 
directement liee a la perte en fibres nerveuses motrices), c’est 
pourquoi cette partie de I’examen a une valeur pronostique. 

Au terme du premier bilan que constituent I’examen clinique et 
I’exploration electrophysiologique, le clinicien doit, dans le meil- 
leur des cas, etre en mesure de porter un diagnostic electro-cli- 
nique, precisant le mode d’installation et revolution des symp- 
tomes et signes, le type de fibres nerveuses atteintes, la 
distribution des lesions, le processus pathologique suppose et la 
severite de I’atteinte (tableaux 3 et 4). 

Examens complementaires de base 

Un certain nombre d’examens simples peuvent permettre de 
mettre en evidence une etiologie, ou au moins d’orienter vers 
certaines causes. Ce bilan peut comprendre : hermogramrme 
(recherche d’une macrocytose, d’une hermopathie), vitesse de 
sedimentation ou proteine C reactive, ionogramme sanguin, 
uree, creatininemie, transaminases (recherche d’une hepatite), 


Orientation du diagnostic etiologique d’une neuropathie peripherique 



Aigue 


Axonale 


I Forme axonale de Guillain-Barre (rare) 
I Porphyrie aigue intermittente 
I Vascularite 


Demyelinisante 


I Syndrome de Guillain-Barre 


Subaigue 


Chronique 


I Metabolique (diabete...) 

I Toxique 

I Maladies de systeme 
I Amylose acquise 

I Metabolique (diabete...) 

I Toxique 

I Maladies de systeme 

I Hereditaire (maladie de Charcot-Marie-Tooth de type 2) 


I Polyradiculonevrite subaigue (eventuellement secondaire 
myelome condensant, syndrome POEMS) 


Demyelinisation heterogene (blocs de conduction) 

I Polyradicunonevrite chronique 

Demyelinisation homogene 

I Hereditaire (maladie de Charcot-Marie-Tooth de type 1) 
I Rares causes toxiques (amiodarone) 
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gamma-GT et volume globulaire moyen (stigmates cT impregnation 
ethylique), glycemie a jeun, TSH, serologie VIH, radiographie de 
thorax (recherche de lesion parenchymateuse tumorale ou 
d’adenopathies hilaires). 

Pour la HAS, la pratique d’une electrophorese des proteines 
seriques ou, plus volontiers, d’une immunofixation du serum 
pour rechercher un composant monoclonal n’est pas recom- 
rmandee en premiere intention. 

Bilan complementaire approfondi 

II est realise selon le contexte general et le type de la neuropathie. 

1. Serologies 

Ce sont : 

- serologie VIH : of. ci-dessus ; 

- serologie Borrelia : si contexte evocateur de meningoradiculo- 
nevrite apres morsure de tique ; 

- serologie de I’hepatite B : surtout utile dans un contexte de 
mononeuropathie multiple si une periarterite noueuse est sus- 
pectee ; 

- serologie de I’hepatite C : en cas de mononeuropathie multiple 
ou neuropathie axonale sensitive, surtout en cas de cryoglobu- 
linemie ; 

- serologie de Campylobacter jejuni : en cas de suspicion de 
syndrome de Guillain-Barre (voir la question correspondante). 


2. Examens immunologiques 

Ms comprennent : anticorps antinucleaires, anticorps anti-ADN, 
anticorps anti-SSA, anti-SSB, anticorps anticytoplasme des 
polynucleaires (ANCA), enzyme de conversion de I’angiotensine, 
cryoglobulinemie : ces analyses sont interessantes pour recher- 
cher une maladie de systeme ou une vascularite associee a la 
neuropathie. 

3. Ponction lombaire 

Elle presente trois interets principaux : 

- etayer un diagnostic de polyradiculonevrite aigue ou chronique 
en montrant une hyperproteinorachie isolee (dissociation albu- 
mino-cytologique) ; 

- rechercher une rmeningite lymphocytaire associee a la neuro- 
pathie (dans le cadre d’une meningoradiculonevrite), et la pre- 
sence eventuelle de micro-organismes par serologie ou PCR 
(borreliose) ; 

- mettre en evidence des cellules anormales, notamment en cas 
de suspicion de lymphome avec infiltration radiculaire. 

4. Biopsie nerveuse, neuromusculaire, cutanee 

Elle est utile notamment si elle permet de contribuer a identifier 
une neuropathie curable ou si elle peut preciser le mecanisme 
d’une neuropathie et influencer la prise en charge ulterieure. La 
biopsie nerveuse a perdu de son interet pour le diagnostic de la 
plupart des neuropathies hereditaires, ou elle est supplantee par 


TABLEAU 5 

Diagnostic differentiel entre neuropathie peripherique et sclerose laterale amyotrophique 

Neuropathie peripherique 

Sclerose laterale amyotrophique 

1 Atteinte surtout aux membres inferieurs 

1 Atteinte asymetrique debutant volontiers aux membres superieurs 

1 Atteinte sensitive ou sensitivo-motrice (rares neuropathies 
motrices pures) 

1 Atteinte motrice pure 

1 Fasciculations possibles mais peu frequentes 
(surtout dans les atteintes radiculaires) 

1 Fasciculations au premier plan 

NB : langue +++ 

1 Reflexes diminues ou abolis 

1 Reflexes vifs ou conserves dans territoires amyotrophies 
(atteinte des motoneurones centraux) 

1 Amyotrophie plutot tardive 

1 Amyotrophie precoce 

1 Pas d'atteinte bulbaire (sauf rares formes 
de polyradiculonevrites chroniques) 

1 Atteinte bulbaire frequente avec dysarthrie et trouble de la deglutition 

1 Atteinte respiratoire rare (polyradiculonevrites aigues, 
quelques formes rares de polyradiculonevrites chroniques, 
rares neuropathies hereditaires) 

1 L’atteinte respiratoire est la regie au cours de Revolution 

1 Pas de troubles cognitifs 

1 Association possible SLA/demence fronto-temporale 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 65 

Avril 2015 


574 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 








Neuropathies peripheriques 

POINTS FORTS A RETENIR 

Q Devant une neuropathie chronique avec atteinte 
des petites fibres associee a des troubles vegetatifs, 
deux causes principales a evoquer : le diabete et I’amylose. 

Q L’ethylisme chronique et le diabete sont les deux 
principales causes de neuropathie peripherique 
dans les pays industrialises. 

Q Environ 10 a 20 % des neuropathies sont de cause 
indeterminee (presque toujours des neuropathies axonales 
chroniques). 

Q On evoque une neuropathie hereditaire, particulierement 
devant une histoire familiale, des pieds creux et I’absence 
de troubles sensitifs subjectifs. Une discordance entre 
des anomalies electrophysiologiques tres marquees 
et des doleances minimes est egalement consideree 
comme tres evocatrice. 

Q La biopsie nerveuse est indiquee, en particulier devant : 

- une mononeuropathie multiple surtout si douleurs, 
evolution rapide et syndrome inflammatoire ; 

- une neuropathie axonale chronique devolution pejorative, 
apres un bilan etiologique pousse. 

Q L’electroneuromyogramme est un prolongement 
direct de I’examen Clinique. II a pour but de confirmer 
la neuropathie et d’apporter des renseignements 
sur sa topographie et sur le type d’atteinte (axonale 
ou demyelinisante). II est indispensable 
dans toute neuropathie de cause indeterminee. 



la genetique moleculaire, et dans les polyradiculonevrites chro- 
niques, ou I’analyse electro-clinique combinee a celle du liquide 
cephalo-rachidien suffit souvent pour le diagnostic. Dans ces 
neuropathies, la biopsie garde cependant un grand interet pour 
les cas atypiques. Parmi les principales indications actuelles de la 
biopsie nerveuse, on peut citer : 

- recherche de vascularite, generalerment devant une mononeuro- 
pathie multiple ou une polyneuropathie axonale devolution rapide 
et severe accompagnee d’un syndrome inflammatoire biologique 
(on preleve alors souvent un fragment de muscle en rmeme temps 
que de nerf pour augmenter le rendement de I’examen) ; 

- recherche d’amylose devant un contexte evocateur : neuropa- 
thie axonale de cause indeterminee avec atteinte preferentielle 
des petites fibres et signes de dysautonomie ; 

- affirrmer une infiltration lymphomateuse, surtout en cas d’alte- 
ration de I’etat general et de neuropathie douloureuse ; 

- confirmation d’une lepre ou d’une sarcoidose. 

Dans certains cas tres particulars de douleurs neuropathiques 
typiques, eventuellement associees a une hypoesthesie, I’exa- 
men clinique se revele pauvre, et I’electroneuromyogramme est 
normal. On suspecte alors parfois une neuropathie dite des 
petites fibres (I’electroneuromyogramme n’enregistre le fonction- 
nement que des grosses fibres myelinisees). Une biopsie cutanee 
peut alors etre pratiquee, a la recherche d’une rarefaction des 
fibres nerveuses epidermiques et dermiques, afin d’authentifier la 
presence d’une telle neuropathie. 

5.Autres 

Selon le contexte, on peut etre amene a pratiquer divers examens 
tels que scanner thoraco-abdomino-pelvien, radiographies du 
squelette, biopsie osteo-medullaire a la recherche d’un cancer 
solide ou d’un lymphome ; biopsie des glandes salivaires acces- 
soires (pour confirmer un diagnostic de syndrome de Gougerot- 
Sjogren ou une amylose) ; recherche d’anticorps antineuronaux 
(si on suspecte une neuropathie paraneoplasique). 

Une etude en genetique moleculaire est egalement realisee en 
fonction du contexte : histoire familiale, pieds creux, cyphosco- 
liose, amyotrophie peroniere severe chez un adulte jeune... 

Diagnostic differentiel des neuropathies 

II se pose dans differents types de situations cliniques. 

1 . Distinguer cliniquement une neuropathie peripherique 
d’une sclerose laterale amyotrophique 

Differentes caracteristiques cliniques permettent de differencier 
les neuropathies peripheriques et la sclerose laterale amyotro- 
phique. Pour plus de clarte, ces caracteristiques sont detaillees 
dans le tableau 5. Le diagnostic de sclerose laterale amyotro- 
phique se discute essentiellement lorsque I’atteinte clinique est 
motrice pure, ce qui necessite bien sur un interrogatoire complet 
et un examen clinique sensitif attentif. En effet, dans certaines 
neuropathies, notamment hereditaires, les symptormes sensitifs 
subjectifs sont absents alors que I’examen clinique revele une 


hypoesthesie, parfois marquee. Les formes dites spinales de 
maladie de Charcot-Marie-Tooth sont devolution tres lente et 
symetrique, ce qui elimine en principe une sclerose laterale 
amyotrophique. En fait, en pratique, le diagnostic differentiel 
entre une neuropathie peripherique et une sclerose laterale 
amyotrophique se discute essentiellement chez des patients 
ayant une neuropathie motrice multifocale avec blocs de 
conduction. Dans cette neuropathie dysimmune rare, un deficit 
moteur pur asymetique, associe parfois au debut a des crampes, 
s’installe generalerment en quelques mois a annees, souvent suivi 
d’une amyotrophie. Contrairement a la sclerose laterale amyotro- 
phique, on n’observe pas de syndrome pyramidal. L’ examen cli- 
nique attentif montre souvent que certains troncs nerveux sont 
atteints et d’autres epargnes, ce qui n’est pas compatible avec la 
sclerose laterale amyotrophique. C’est surtout dans les formes 
debutantes que le diagnostic de sclerose laterale amyotrophique 
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NEUROPATHIES PERIPHERIQUES 



Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


Dans un dossier concernant une 
neuropathie peripherique, I’etudiant doit 
savoir decrire la demarche 
diagnostique, connartre les grandes 
entites nosologiques et savoir 
ce qu’on peut attendre de I’examen 
electroneuromyographique. II s’agit 
egalement de savoir orienter le 
diagnostic etiologique en proposant les 
explorations appropriees a chaque 
situation Clinique. De nombreuses 
pathologies sont done concernees. Bien 
sur, ces objectifs ne peuvent etre 
atteints qu’apres un interrogatoire et un 
examen Clinique systematiques qui 
conduisent a une demande 
hierarchisee des examens 
complementaires. 

EXAMEN DE CAS CLINIQUE : 

Un magon de 60 ans, ne au Portugal, 
vit dans la Creuse depuis Page 


de 20 ans. Depuis plusieurs annees, 
il se plaint de paresthesies distales 
des quatre membres et de crampes 
nocturnes des mollets. II est suivi par 
un cardiologue pour une fibrillation 
auriculaire decouverte il y a deux ans. 
Depuis quelques jours, il se plaint de 
douleurs tres intenses des regions 
posterieures des cuisses. Son 
medecin s’interroge sur I’apparition 
recente subaigue d’une diplegie 
faciale. Comme seul antecedent, 
on lui connaTt un accident grave 
a la suite d’une chute d’un 
echafaudage il y a une douzaine 
d’annees qui avait necessity une 
splenectomie en urgence. 

Les questions peuvent etre nombreuses 
et diverses : 

) Quels sont les elements susceptibles 
d’orienter vers une atteinte du systeme 
nerveux peripherique ? 


I En face de situations de ce type, 
il sera toujours demande de definir 
et preciser le type d’atteinte nerveuse 
peripherique en fonction du niveau 
et de la diffusion de I’atteinte 
(radiculaire, plexuelle, tronculaire ; 
dans cette derniere hypothese, 
s’agit-il d’une mononeuropathie, 
mononeuropathie multiple, 
polyneuropathie, polyradiculonevrite ?). 
I Quels sont les examens 
complementaires utiles ? 

Pourquoi ? Dans quel ordre sont-ils 
a demander ? 

I Discutez des mecanismes des lesions 
nerveuses peripheriques (axonales ; 
myeliniques ; mixtes). 

I En fonction des donnees 
du texte qui vous est soumis 
et des reflexions qui en resultent, 
quelles sont les causes que vous devez 
successivement discuter ? 


Retrouvez toutes les reponses sur 


se discute, mais e’est I’ENMG qui permet de redresser le diag- 
nostic en montrant la presence de multiples blocs de conduction 
sur le trajet des nerfs moteurs, en dehors des zones d’etroitesse 
anatomique. 

2. Autres pathologies a evoquer dans le diagnostic differentiel 

d’une neuropathie 

Lors d’un deficit moteur pur, on evoque systematiquement les 
maladies du motoneurone (sclerose laterale amyotrophique et 
maladies apparentees), les maladies de lajonction neuro-mus- 
culaire (rmyasthenie et syndrome de Lambert-Eaton principale- 
ment), et les maladies musculaires acquises ou hereditaires. 

Dans certaines atteintes sensitives symetriques, les signes 
objectifs peuvent manquer ou etre tres pauvres. Devant I’ab- 
sence d’areflexie, merme si on ne constate pas de syndrome 
pyramidal, on evoque de principe une pathologie medullaire 
(compressive, inflammatoire). La recherche de symptomes 
sphincteriens, d’un signe de Lhermitte, d’un niveau sensitif prend 
alors toute sa valeur.* 
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